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A woman in her 30s was admitted with abdominal pain and nausea. CT scan revealed a spontaneous
rupture of the right giant renal angiomyolipoma, and trans-arterial embolization was performed successfully.
With further examination, she was found to be affected with tuberous sclerosis complex (TSC) and she ﬁnally
was treated with everolimus for prevention of recurrent spontaneous-rupture of renal angiomyolipoma.
(Hinyokika Kiyo 63 : 111-114, 2017 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_63_3_111)














患 者 : 30歳代，女性
主 訴 : 腹痛，嘔吐
既往歴 : 29歳時 臀部皮下腫瘤切除
家族歴 : 特記すべきことなし
現病歴 : 20歳頃から前医で両側腎の AML をフォ
ローされていた．2014年11月に腹痛，嘔吐で前医に救
急搬送．収縮期血圧 60 mmHg 台とショックバイタル
であり，Hb 7.4 g/dl と著明な貧血を認め，CT で右
腎 AML の自然破裂と診断された．同日緊急入院し，
動脈塞栓療法（trans-arterial embolization，以下 TAE）
が施行された．赤血球 4単位輸血し Hb 9.7 g/dl まで
上昇したものの再び Hb 7.5 g/dl と貧血が進行したた
め，さらに 4単位輸血を追加し，加療目的に当院へ搬
送された．
入院時現症 : 身長 155.1 cm，体重 43.6 kg，体温




検査所見 : RBC 500×104/μ l，Hb 15.1 g/dl，Ht
42.3％，Plt 6.1×104/μl，WBC 9,100/μl，BUN 15.2
mg/dl，Cr 0.7 mg/dl，Na 136 mEq/l，K 3.9 mEq/l，
Cl 101 mEq/l，Ca 7.8 mg/dl，AST 86 IU/l，ALT 55
IU/l，LDH 454 IU/l，TP 5.5 g/dl，Alb 2.9 g/dl，
CRP 28.36 mg/dl．





Fig. 1. a) Abdominal CT scan showed giant AML
in the right kidney. Another AML was
found in the left kidney as well. b) CT scan
showed 24％ reduction in the size of the
right AML after everolimus administration
for four months.
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Fig. 2. Angiography showed a few renal aneurysms
remaining in the right kidney.
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Fig. 3. Chest CT scan demonstrated lymphangio-






























Deﬁnitive TSC : 大症状 2つ，または大症状 1つと小症
状 2つ
Probable TSC : 大症状 1つと小症状 1つ
Possible TSC : 大症状 1つ，または小症状 2つ以上
*1 Cortical tuber と cerebral white matter radial migration lines
の両症状を同時に認める場合は 1 つと考える．*2 Lym-
phangiomyomatosis と renal angiomyolipoma の両症状がある
場合は deﬁnitive TSC と診断するには他の症状を認める必
要がある．*3 組織診断があることが好ましい．*4 レント
ゲン所見で充分である．*5 3 つ以上の radial migration
lines は大症状に入れるべきだという意見もある．
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Fig. 4. The right renal function was shown to be
well maintained by the renogram-scinti-
graphy using 99mTc-MAG3.
画像所見 : 腹部 CT で右腎に長径 25 cm の巨大な
AML を認め，腎実質との境界は不明瞭であった．左































AML に TSC が合併する頻度は20∼30％といわれて
おり1)，反対に，TSC に腎 AML が合併する頻度は
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図ることで再破裂のリスクを軽減する目的で mTOR
阻害剤投与を選択した．
TSC に伴う腎 AML に対する mTOR 阻害薬
（everolimus）の治療効果については EXIST-2 試験に
示されており，投与12週時点で30％以上の縮小を認め











腎 AML 自然破裂後に TAE を施行後，mTOR 阻害
剤を導入した TSC 症例を経験した．自然破裂のリス
クを伴う腎 AML を有する TSC 症例において，手術
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